aﬂ laNoétr& Famiglia

Le difficolta di alimentazione
nei bambini con problemi
neurologici complessi

Gianni De Polo, Neuropsichiatra infantile - Fisiatra
Ass. La Nostra Famiglia Conegliano — Pieve di Soligo
gianni.depolo@Ilanostrafamiglia.it

7
S\l e b R w2 Wy

WEBINAR
| PROBLEMI DELLA SALIVAZIONE
DEL BAMBINO

CON DISTURBONEUROLOGICO ~ <0 Hi@= .
COMPLESSO R s 4
DIAGNOSI E TRATTAMENT®

A /)
O ottobre2022
e
online dalle 17.45 alle 20.00 su platiiforma Zoom ]
=

aﬂ la Nostra Famiglia

G otiobreigoB? s
=

Gianni De Polo

MILLIONS OF
REASONS octe

World Cerebral Palsy Day

worldcpday.org

10/10/2022



s

EUGENIO MEDEA

ASSOCIAZIONE

la JNostra JFamiglia

Gianni De Polo

Children with Neurological Impairment

Heterogeneous group of disorders that primarily relate to the central nervous
system, composed of the brain and spinal cord, affecting an individual's
speech, motor skills, vision, memory, muscle actions, and learning abilities.

Cerebral Palsy (CP) is the major subgroup of the NI which is defined as a
group of permanent disorders of the development of movement and posture,
causing activity limitation, that are attributed to non progressive damage that
occurred in the developing fetal or infant brain

European Society for Paediatric Gastroenterology,
Hepatology and Nutrition Guidelines for the Evaluation
and Treatment of Gastrointestinal and Nutritional
Complications in Children With Neurological Impairment
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DEFINIZIONE PCl sinpia & SIMFER 2013

La paralisi cerebrale infantile (PCl) & definita come un gruppo di disturbi
permanenti dello sviluppo del movimento e della postura, che causano una
limitazione delle attivita, attribuibili ad un danno permanente (non progressivo) che
si & verificato nell'encefalo nel corso dello sviluppo cerebrale del feto, del neonato o
del lattante. | disturbi motori della PCl sono spesso accompagnati da disturbi
sensitivi, sensoriali, percettivi, cognitivi, comunicativi comportamentali, da
epilessia e da problemi muscoloscheletrici secondari (Rosenbaum et al., 2006).
....Elemento importante della definizione ¢ il riconoscimento che, accanto alle
alterazioni dell’azione e del controllo motorio (componenti sempre presenti nella
PCl), sono frequenti ed altrettanto determinanti disturbi associati quali i deficit
sensitivi e sensoriali/percettivi, i problemi prassici e gnosici, le difficolta di
apprendimento, i disturbi cognitivi e quelli relazionali, fenomeni espliciti ed
indagabili anche in epoca precoce, pur se variabili per frequenza e gravita.....
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REVIEW
Feeding children with cerebral palsy and swallowing difficulties

European Joumnal of Clinical Nutrition (2013) 67, 59-512 ‘0
IC Arvedson © 2013 Macmillan Publishers Limited  All ights reserved 0954-3007/13

www.nature.com/ejcn

= | bambini con PCI hanno molti tipi di problemi di nutrizione e deglutizione,
che vanno studiati e tenuti sotto controllo nel tempo

= | bambini con PCl meritano la possibilita di alimentarsi per bocca, alla luce
della situazione polmonare/respiratoria e del livello delle capacita motorie
oro faringee

= E necessario che la esperienza della alimentazione non sia fonte di stress per
il bambino ed i suoi genitori

= | bambini devono essere ben nutriti per raggiungere il migliore sviluppo
globale e il migliore stato di salute generale

= Non importa quanto i care givers (genitori, assistenti..) e i terapisti desiderano
che i bambini mangino totalmente per bocca: i bisogni di nutrizione ed
idratazione devono avere sempre la priorita
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DEVELBPMENTAL MEDICINE & CHILD NEUROLOGY SYSTEMATIC REVIEW

Prevalence of drooling, swallowing, and feeding problems in
cerebral palsy across the lifespan: a systematic review and meta-
analyses

RENEE SPEYER"%* (&) | REINIE CORDIER"? (%) | JAE-HYUN KIM® (3 | NAOMI COCKS? (3 |
QMILIA MICHOU® () | SARAH WILKES-GILLAN’

* Ci sono poche dati e studi sui problemi alimentari nelle persone
adulte con PCl

* Problemi salivazione e gestione orale del cibo: 44% dei casi

* Problemi deglutizione: 50% dei casi

* Problemi dell’alimentazione: 53% dei casi

* Le persone con maggiori difficolta motorie (GMFCS 4 e 5) hanno
maggiori difficolta alimentari

* Questi problemi si associano ad aumentato di rischio di
malnutrizione, disidratazione, polmoniti e ridotta qualita di vita

10/10/2022



- wy
aﬂm i Nosira Pt Gianni De Polo *** .:,.;:
2019
AACPDM% [ PCl e SCIALORREA J o

* La sciaolorrea si verifica in circa il 40% dei soggetti con PCl

* Puo essere visibile, con perdita della saliva dalla bocca:
scialorrea anteriore

* O meno evidente con caduta della saliva nel faringe e
retrofaringe: scialorrea posteriore.

* Entrambi i tipi di scialorrea possono essere presenti
contemporaneamente.

* La scialorrea puo avere un impatto sia sul versante medico che
sociale molto importante
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DIFFICOLTA DI ALIMENTAZIONE o DISFAGIA?

Entrambe?

. Alimentazione: processo che coinvolge ogni
aspetto del mangiare e bere e che offre ai
bambini e ai caregivers opportunita di
esperienze comunicative e sociali (Lefton-Greif
2008)

. Deglutizione: processo durante il quale saliva,
liquidi e alimenti vengono trasportati dalla bocca
allo stomaco (Logeman 1998)
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PROBLEMI DI PROBLEMI DI
ALIMENTAZIONE DEGLUTIZIONE:
DISFAGIA

Difficolta che ruotano
attorno al momento del
pasto in presenza o
meno di difficolta di
deglutizione.

Una o piu fasi della
deglutizione sono
alterate, con
conseguenze sulla
sicurezza dell'atto
deglutitorio e/o sullo
stato nutrizionale.

Tra cui rifiuto del cibo,
selettivita alimentare,
alterato comportamento
al pasto, scarsa
crescita.
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Conoscere le cause: la patologia di base

. Le patologie di base costituiscono il punto chiave su cui si basa il
ragionamento clinico-riabilitativo.

. Conoscere I'evoluzione delle diverse patologie

. In ogni patologia il disordine di alimentazione pud presentarsi con
o senza disfagia e la disfagia pud coinvolgere una o piu fasi della
deglutizione (Weir 2009; Hartnick 2000; Morgan 2008; Gisel 2008;
Otapowicz 2010; Prasse 2010)

. La difficolta nello stabilire un protocollo unico di valutazione della
disfagia (e di trattamento) in eta pediatrica sta nel numero elevato
di patologie differenti che possono determinare disfagia, nella
diversita dei bisogni che i pazienti hanno nellambito della stessa
patologia e nello stadio evolutivo in cui si trova il bambino.
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Il tipo e la fase della patologia

> |l disturbo di alimentazione/deglutizione pud essere:
transitorio, di sviluppo, cronico, progressivo

» Diverse scelte, decisioni, valutazioni, trattamenti, tempi
di azione...

» Approfondimenti strumentali? Quali?

» Quali scelte terapeutiche? Orientamento ai genitori,
modifica consistenza cibi, riabilitazione, farmaci,
chirurgia (SNG, PEG, Nissen, JPEG, Deconnessione...)
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La DISFAGIA ¢ il termine medico
per definire la difficolta di passaggio
dei cibi e delle bevande dalla bocca

fino allo stomaco

Indica una difficolta in una o piu
delle tre fasi della deglutizione
(orale, faringea, esofagea)

10/10/2022



EW |ic Nosira Famigiia e s o

P
— Gianni De Polo %25~

Phases of swallowing.

1.- Oral preparatory phase  2-- Oralfransport or 3.- Pharyngeal phase
ropulsive phase

4.- Pharyngeal phase 5.- Esophageal phase
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Il principale rischio della disfagia

Oesophagus.
(food pipe)
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Perché e importante riconoscere
la disfagia il prima possibile?

Evitare complicanze a breve-medio-lungo
termine: aspirazione, infezioni respiratorie,
difficolta respiratorie, ritardo di crescita, problemi
odontoiatrici, carenze vitaminiche, problemi
mineralizzazione, dolore cronico, food adversion,
problemi relazionali

Informare/educare il caregiver

Abilitare/riabilitare precocemente
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Come riconoscere la disfagia?

o Conoscere la “disfagia”: diagnosi differenziale
con altri disturbi della sfera dell
alimentazione

a Conoscere le patologie che causano disfagia
in eta evolutiva: il bambino non € un piccolo
adulto (necessita di competenze specifiche)

o Conoscere segni e sintomi di disfagia

o Conoscere i metodi di screening e di
valutazione

10/10/2022
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Children with neurological impairment
and dysphagia

La gravita della disfagia e positivamente
correlata con la gravita della disabilita motoria.

European Society for Paediatric Gastroenterology,
Hepatology and Nutrition Guidelines for the Evaluation
and Treatment of Gastrointestinal and Nutritional
Complications in Children With Neurological Impairment
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The Eating and Drinking Ability Classification System (EDACS)

sistema di classificazione della capacita di mangiare e bere

SOTTOTITOLI GENERALI

Livello | Mangia e beve in modo sicuro ed efficiente.
Livello Il Mangia e beve in modo sicuro ma con qualche limitazione nell’efficienza.
Level 1l Mangia e beve con qualche limitazione nella sicurezza; ci possono

essere limitazioni nella efficienza.

Level IV Mangia e beve con limitazioni significative nella sicurezza.

Level V E” incapace di mangiare o bere in modo sicuro; pud essere preso in
considerazione il sondino per la nutrizione.

10/10/2022
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Level |

Eats and drinks safely and
efficiently.

Level Il

Eats and drinks safely but with
some limitations to efficiency.

Eating and Drinking Ability Classification System from 3 years: descriptors and illustrations

Level Il

Eats and drinks with some
limitations to safety; there may
be limitations to efficiency.

gy oo

Level IV
Eats and drinks with significant
limitations to safety.

loe

Level V

Unable to eat or drink safely -
tube feeding may be considered|
to provide nutrition.

Sellers, 0., Mandy, A, Pennington, L, Hankins, M. and Morris, C. (2014), Development and reliability of a system to classify the eating and drinking ability of
people with cerebral palsy. Dev Med Child Neurol, $6: 245-251. https.//doi.org/10.1111/dmcn. 12352

llustrations © Jane Coffey
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The Gross Motor Function Classification System (GMFCS)
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GMEFCS Level |

GMFCS Level Il

GMFCS Level IV

GMFCS Level V
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La presa in carico

Patient and Family Centered Care  Patient and Family

Centered Care

Interdisciplinary team

Family professional collaboration in pediatric rehabilitation:a practice model Disabil
Rehabil 2014.

Team models in neurorehabilitation: Structure, Function, and Culture change
NeuroRehabilitation (2014)
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COME RICONOSCERE UNA
DIFFICOLTA DI ALIMENTAZIONE

@ NEL BAMBINO

I PROBLEMI DELLA SALIVAZIONE NEL BAMBINO
CON DISTURBO NEUROLOGICO COMPLESSO
DIAGNOSI E TRATTAMENTO




DIFFICOLTA DI ALIMENTAZIONE O DI
DEGLUTIZIONE?

DIFFICOLTA DI DEGLUTIZIONE = una o piu fasi della

deglutizione sono alterate, con conseguenze sulla sicurezza
dell'atto deglutitorio e/o sullo stato nutrizionale

DIFFICOLTA DI ALIMENTAZIONE = difficolta che ruotano
attorno al momento del pasto, anche in assenza di difficolta di
deglutizione (ad esempio: rifiuto del cibo, selettivita alimentare)

DIFFICOLTA DI
ALIMENTAZIONE

DIFFICOLTA
DI
DEGLUTIZIONE



RICONOSCERE UNA DIFFICOLTA DI
ALIMENTAZIONE NEL BAMBINO

Che cosa é: conoscere le varie fasi
dell’alimentazione (fase anticipatoria, fase di
preparazione orale etc.)

Come si manifesta: Conoscere segni e sintomi
di una difficolta di alimentazione

Come comportarsi: conoscere 1 metodi di
valutazione di una difficolta di alimentazione



1a) FASI DELL’ALIMENTAZIONE:
FASE ANTICIPATORIA

FASE ANTICIPATORIA = In seguito ad informazioni
sensoriali (vista del cibo, odore de cibo ecc.) s1 attivano dei
processi di:

desiderio (agitazione motoria, aumento della salivazione,
espressioni di piacere)

indifferenza

repulsione (serrare la bocca)

L’alimentazione e I'unica attivita che svolgiamo che coinvolge
tutti 1 sistemi sensoriali, € un compito multisensoriale. E una
delle prime attivita sociali ricorrenti

\

La fase anticipatoria e quindi una fase importantissima. E
fondamentale considerare tutti gli elementi presenti nel
momento del pasto.



18) FASI DELL’ALIMENTAZIONE:
FASE DI PREPARAZIONE ORALE

FASE DI PREPARAZIONE ORALE = ¢ costituita da
tutte le operazioni svolte all'interno della cavita orale
per preparare 1l bolo ad essere po1 deglutito.

Comprende le funzioni di addentare, succhiare,
masticare e sminuzzare 1l cibo, manipolare 1l cibo
(attraverso la lingua e la saliva) per farlo diventare
una poltiglia



1c) FASI DELL’ALIMENTAZIONE:
FASE ORALE

FASE ORALE = Convogliamento del bolo verso 'istmo
delle fauci, ovvero la parte piu posteriore della lingua,
dove, attraverso un movimento di propulsione antero-
posteriore della lingua, 1l bolo viene spinto verso la
faringe e viene elicitato I'innesco del riflesso di
deglutizione (durata: 1 sec.)



1p) FASI DELL’ALIMENTAZIONE:
FASE FARINGEA

FASE FARINGEA = E’ una fase rapida e complessa
1n cul 1l bolo deve passare I'incrocio fra le vie aeree e
digestive, per finire dalla parte delle vie digestive.

E’ la prima fase totalmente involontaria.

A causa del rischio di passaggio nelle vie aeree € la
fase che desta spesso la maggiore attenzione nel
personale sanitario



2) SEGNI E SINTOMI DI UNA DIFFICOLTA DI
ALIMENTAZIONE

I segni ed 1 sintomi di una difficolta durante le varie fasi
dell’alimentazione variano in base:

alla patologia
all'eta

al Iivello d1 sviluppo neurologico e globale cognitivo



DIFFICOLTA NELLA FASE ANTICIPATORIA

Quali segnali di rifiuto posso osservare?

Difese tonico-posturali: iperestensione o
allontanamento del capo

Difese tattili: tocchi furtivy, rifiuto di toccare, necessita di
rimuovere particelle

Difese orali: chiusura della bocca, apertura
delle labbra con chiusura dei denti; lingua a
ponte; accumuli, conati

Difese comportamentali: agitazione,

1percinesia, pianti, condotte di evitamento, rifiuto,
addormentamento, selettivita per gusti/ colori/ consistenze /
temperature



DIFFICOLTA NELLE FASI DI PREPARAZIONE
ORALE, ORALE E FARINGEA

Quali segnali di difficolta posso osservare?

Fuoriuscita di liquido o cibo dalla bocca (incompetenza
labiale)

Fuoriuscita di liquido o di cibo dal naso (incompetenza
velare)

Prolungamento della fase di preparazione orale e/o
masticazione

Aumento della salivazione durante 1l pasto
Presenza di secrezioni / catarro nel cavo orale

Persistenza di residui alimentari nel cavo orale al termine
dell’atto deglutitorio



DIFFICOLTA NELLE FASI DI PREPARAZIONE
ORALE, ORALE E FARINGEA

Difficolta a deglutire riferita o constatata
Deglutizione frazionata / ripetuta
Necessita di schiarirsi la voce

Comparsa di tosse, anche leggera, subito dopo o entro 2-3
minuti dalla deglutizione del boccone

Modificazione della sonorita della voce (voce velata,
rauca, gorgogliante) dopo la deglutizione del boccone

Segnalazione o episodi di rischio soffocamento mentre 1l
bambino mangia e/o beve




DIFFICOLTA NELLE FASI DI PREPARAZIONE
ORALE, ORALE E FARINGEA

Cambiamento dell’omeostasi:

- clanosl

- irrigidimento

- modificazione del ritmo respiratorio (affanno, affaticamento)
- aumento del ritmo cardiaco

- desaturazione

Tempi al pasto prolungati (> 30 min)
Faticabilita riferita o constatata

Rialzo termico ricorrente anche non elevato ( 37, 5 °- 38°C),
senza cause apparenti

Infezioni polmonari ricorrenti

Alterazioni dello stato di coscienza comportanti una minore
attenzione durante 1l pasto

Fermo peso / calo ponderale



CAMPANELLI D’ALLARME

Bisogna prestare attenzione in particolare ad alcuni segni,
In quanto maggiormente predittori di un possibile passaggio
di cibo nelle vie aeree inferiori (trachea, bronchi, polmoni)
anziché nelle vie digestive

Le caratteristiche ritenute maggiormente predittive del
rischio di aspirazione nelle vie aeree inferiori comprendono:

voce gorgogliante, sporca, umida
tosse volontaria debole

tosse alla deglutizione
deglutizione prolungata

0 una combinazione di questi. (Ramsey, 2003)



3) COSA FARE SE...

Se durante la somministrazione del pasto al bambino s1
osserva uno o piu segni/sintomi di difficolta di

alimentazione, € prima di tutto necessario
SEGNALARE IMMEDIATAMENTE AL MEDICO

DI RIFERIMENTO affinché venga tempestivamente
approfondita la problematica attraverso (ri)valutazione
clinica e strumentale.




3) COSA FARE SE...

Se durante la somministrazione del pasto al bambino s1
osserva uno o piu segni/sintomi di difficolta di

alimentazione, € prima di tutto necessario
SEGNALARE IMMEDIATAMENTE AL MEDICO

DI RIFERIMENTO affinché venga tempestivamente
approfondita la problematica attraverso (ri)valutazione
clinica e strumentale.

Approccio multidisciplinare: neurologo,
pediatra, neuropsichiatra,
foniatra/otorinolaringoiatra, logopedista,
psicologo, fisioterapista, dietista etc.




PERCHE E IMPORTANTE RICONOSCERE LE
DIFFICOLTA DI ALIMENTAZIONE?

Evitare complicanze nel breve termine, quali:
- fatica durante 'alimentazione
- strozzatura, soffocamento
- pasto non piacevole

Evitare complicanze nel medio e lungo termine, quali:
- calo ponderale
- ab Ingestis

Essere informati ed addestrati riguardo le modalita di
proposta del cibo e la corretta gestione delle difficolta
annesse

Trattamento abilitativo/riabilitativo precoce



LA FUNZIONE ALIMENTARE HA SUCCESSO
QUANDO...

Sicurezza = non crea disordini alle vie
respiratorie — riconoscere tempestivamente segni
e sintomi di rischio

Efficienza = tempistica adeguata — 30 minuti:
marker importante

Qualita = apporto nutrizionale adeguato allo
sviluppo — servizio di dietologia




CONSIDERAZIONI

E fondamentale prevenire le complicanze delle difficolta
di alimentazione con una valutazione e presa 1n carico
precoce

E’ importante saper riconoscere una difficolta di
alimentazione — ridurre 1 rischi

:> MIGLIORARE LA QUALITA DI VITA DEL
RIDURRE I PAZIENTE E DELLA SUA FAMIGLIA

RISCHI
EEEE)  PASTO = MOMENTO PIACEVOLE

Disagio, pianto... durante 1l pasto = problema =) riflettere

La nutrizione orale parziale o totale non e sempre
un obiettivo perseguibile



GRAZIE PER LATTENZIONE!

Veronica Brivio
Logopedista IRCCS E. Medea
Ass. La Nostra Famiglia Bosisio Parini

veronica.brivio@lanostrafamiglia.it
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valutazione di una difficolta di alimentazione



1a) FASI DELL’ALIMENTAZIONE:
FASE ANTICIPATORIA

FASE ANTICIPATORIA = In seguito ad informazioni
sensoriali (vista del cibo, odore de cibo ecc.) s1 attivano dei
processi di:

desiderio (agitazione motoria, aumento della salivazione,
espressioni di piacere)

indifferenza

repulsione (serrare la bocca)

L’alimentazione e I'unica attivita che svolgiamo che coinvolge
tutti 1 sistemi sensoriali, € un compito multisensoriale. E una
delle prime attivita sociali ricorrenti

\

La fase anticipatoria e quindi una fase importantissima. E
fondamentale considerare tutti gli elementi presenti nel
momento del pasto.



18) FASI DELL’ALIMENTAZIONE:
FASE DI PREPARAZIONE ORALE

FASE DI PREPARAZIONE ORALE = ¢ costituita da
tutte le operazioni svolte all'interno della cavita orale
per preparare 1l bolo ad essere po1 deglutito.

Comprende le funzioni di addentare, succhiare,
masticare e sminuzzare 1l cibo, manipolare 1l cibo
(attraverso la lingua e la saliva) per farlo diventare
una poltiglia



1c) FASI DELL’ALIMENTAZIONE:
FASE ORALE

FASE ORALE = Convogliamento del bolo verso 'istmo
delle fauci, ovvero la parte piu posteriore della lingua,
dove, attraverso un movimento di propulsione antero-
posteriore della lingua, 1l bolo viene spinto verso la
faringe e viene elicitato I'innesco del riflesso di
deglutizione (durata: 1 sec.)



1p) FASI DELL’ALIMENTAZIONE:
FASE FARINGEA

FASE FARINGEA = E’ una fase rapida e complessa
1n cul 1l bolo deve passare I'incrocio fra le vie aeree e
digestive, per finire dalla parte delle vie digestive.

E’ la prima fase totalmente involontaria.

A causa del rischio di passaggio nelle vie aeree € la
fase che desta spesso la maggiore attenzione nel
personale sanitario



2) SEGNI E SINTOMI DI UNA DIFFICOLTA DI
ALIMENTAZIONE

I segni ed 1 sintomi di una difficolta durante le varie fasi
dell’alimentazione variano in base:

alla patologia
all'eta

al Iivello d1 sviluppo neurologico e globale cognitivo



DIFFICOLTA NELLA FASE ANTICIPATORIA

Quali segnali di rifiuto posso osservare?

Difese tonico-posturali: iperestensione o
allontanamento del capo

Difese tattili: tocchi furtivy, rifiuto di toccare, necessita di
rimuovere particelle

Difese orali: chiusura della bocca, apertura
delle labbra con chiusura dei denti; lingua a
ponte; accumuli, conati

Difese comportamentali: agitazione,

1percinesia, pianti, condotte di evitamento, rifiuto,
addormentamento, selettivita per gusti/ colori/ consistenze /
temperature



DIFFICOLTA NELLE FASI DI PREPARAZIONE
ORALE, ORALE E FARINGEA

Quali segnali di difficolta posso osservare?

Fuoriuscita di liquido o cibo dalla bocca (incompetenza
labiale)

Fuoriuscita di liquido o di cibo dal naso (incompetenza
velare)

Prolungamento della fase di preparazione orale e/o
masticazione

Aumento della salivazione durante 1l pasto
Presenza di secrezioni / catarro nel cavo orale

Persistenza di residui alimentari nel cavo orale al termine
dell’atto deglutitorio



DIFFICOLTA NELLE FASI DI PREPARAZIONE
ORALE, ORALE E FARINGEA

Difficolta a deglutire riferita o constatata
Deglutizione frazionata / ripetuta
Necessita di schiarirsi la voce

Comparsa di tosse, anche leggera, subito dopo o entro 2-3
minuti dalla deglutizione del boccone

Modificazione della sonorita della voce (voce velata,
rauca, gorgogliante) dopo la deglutizione del boccone

Segnalazione o episodi di rischio soffocamento mentre 1l
bambino mangia e/o beve




DIFFICOLTA NELLE FASI DI PREPARAZIONE
ORALE, ORALE E FARINGEA

Cambiamento dell’omeostasi:

- clanosl

- irrigidimento

- modificazione del ritmo respiratorio (affanno, affaticamento)
- aumento del ritmo cardiaco

- desaturazione

Tempi al pasto prolungati (> 30 min)
Faticabilita riferita o constatata

Rialzo termico ricorrente anche non elevato ( 37, 5 °- 38°C),
senza cause apparenti

Infezioni polmonari ricorrenti

Alterazioni dello stato di coscienza comportanti una minore
attenzione durante 1l pasto

Fermo peso / calo ponderale



CAMPANELLI D’ALLARME

Bisogna prestare attenzione in particolare ad alcuni segni,
In quanto maggiormente predittori di un possibile passaggio
di cibo nelle vie aeree inferiori (trachea, bronchi, polmoni)
anziché nelle vie digestive

Le caratteristiche ritenute maggiormente predittive del
rischio di aspirazione nelle vie aeree inferiori comprendono:

voce gorgogliante, sporca, umida
tosse volontaria debole

tosse alla deglutizione
deglutizione prolungata

0 una combinazione di questi. (Ramsey, 2003)



3) COSA FARE SE...

Se durante la somministrazione del pasto al bambino s1
osserva uno o piu segni/sintomi di difficolta di

alimentazione, € prima di tutto necessario
SEGNALARE IMMEDIATAMENTE AL MEDICO

DI RIFERIMENTO affinché venga tempestivamente
approfondita la problematica attraverso (ri)valutazione
clinica e strumentale.




3) COSA FARE SE...

Se durante la somministrazione del pasto al bambino s1
osserva uno o piu segni/sintomi di difficolta di

alimentazione, € prima di tutto necessario
SEGNALARE IMMEDIATAMENTE AL MEDICO

DI RIFERIMENTO affinché venga tempestivamente
approfondita la problematica attraverso (ri)valutazione
clinica e strumentale.

Approccio multidisciplinare: neurologo,
pediatra, neuropsichiatra,
foniatra/otorinolaringoiatra, logopedista,
psicologo, fisioterapista, dietista etc.




PERCHE E IMPORTANTE RICONOSCERE LE
DIFFICOLTA DI ALIMENTAZIONE?

Evitare complicanze nel breve termine, quali:
- fatica durante 'alimentazione
- strozzatura, soffocamento
- pasto non piacevole

Evitare complicanze nel medio e lungo termine, quali:
- calo ponderale
- ab Ingestis

Essere informati ed addestrati riguardo le modalita di
proposta del cibo e la corretta gestione delle difficolta
annesse

Trattamento abilitativo/riabilitativo precoce



LA FUNZIONE ALIMENTARE HA SUCCESSO
QUANDO...

Sicurezza = non crea disordini alle vie
respiratorie — riconoscere tempestivamente segni
e sintomi di rischio

Efficienza = tempistica adeguata — 30 minuti:
marker importante

Qualita = apporto nutrizionale adeguato allo
sviluppo — servizio di dietologia




CONSIDERAZIONI

E fondamentale prevenire le complicanze delle difficolta
di alimentazione con una valutazione e presa 1n carico
precoce

E’ importante saper riconoscere una difficolta di
alimentazione — ridurre 1 rischi

:> MIGLIORARE LA QUALITA DI VITA DEL
RIDURRE I PAZIENTE E DELLA SUA FAMIGLIA

RISCHI
EEEE)  PASTO = MOMENTO PIACEVOLE

Disagio, pianto... durante 1l pasto = problema =) riflettere

La nutrizione orale parziale o totale non e sempre
un obiettivo perseguibile



GRAZIE PER LATTENZIONE!

Veronica Brivio
Logopedista IRCCS E. Medea
Ass. La Nostra Famiglia Bosisio Parini

veronica.brivio@lanostrafamiglia.it
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LA SALIVA: enzimL, pRoTEINE , MINERALL, CELLULE!

98% H20

2% SOSTANZE ORGANICHE E INORGANICHE

v Percezione del gusto
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parotide

sottomandibolari

sublinguali

PRODUZIONE
v’ ADULTO

1.5 — 2 litri/die
v’ BAMBINO

1-1.5 litri/die
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L’impatto su QofL e salute




ASSOCIAZIONE TRA SCIALORREA
ANTERLORE £ POSTERIORE




PATOLOGIA DEL CAVQ ORALE NELLA PCE

SCIALORREA

1

PROBLEMI ORALI

MECCANISMO

INCAPACITA” A MANTENERE IGIENE/DIPENDENZA
DA GENITORI

DIFFICOLTA’ MASTICAZIONE ECEGLUTIZIONE
SCIALORREA
VOMITO/RIGURGITO/EKGSIONI

DEFICIT CALCIO E VIT.D



ROADMAP

PROBLEMI
SE E QUALI FARMACI REPERIMENTO FF

COME DIAGNOSTICARE

MONITORAGGIO
CHI TRATTARE
A CHI TRATTAMENTI DI

SECONDO LIVELLO




PROGETTO REGIONAL

v’ 4 PROVINCE
v’ RETE

OSPEDALE
UNIVERSITA’
STRUTTURE CONVENZIONATE

Rt \\\




ROADMAP

PROBLEMI
SE E QUALI FARMACI REPERIMENTO FF

COME DIAGNOSTICARE

MONITORAGGIO
CHI TRATTARE
A CHI TRATTAMENTI DI

SECONDO LIVELLO




APPROCCIO MULTIDISCIPLINARE

7] diagnosi ANAMNESI E ESAME OBIETTIVO COMPLETO
SFERA PSICO-SOCIALE
RED FLAGS
BANDIERE
ANAMNESI ESAME OBIETTIVO SFERA di
PSI IALE
SICOSOC ALLARME

INFEZIONI
COMPLETA! COMPLETO!

RESPIRATORIE
FARMACI EN

RICORRENTI

ALLERGIE CAPO/COLLO

ASPIRAZIONI
POSTURA

RIPETUTE




LA SCIALORREA ANTERIORE

v’ NESSUN ESAME STRUMENTALE

v’ SCALE DI VALUTAZIONE

Drooling severity

1. Dy MNever drools

2. Mild Only lips wet

3. Moderate Wet on lips and chin

4. Severe Drool extends to clothes wet

5. Profuse Clothing, hands, tray, and objects wet

Drooling frequency
1. Never
2. Dccasionally (not every day)
3. Frequently (part of every day)
4. Constantly




LA SCIALORREA POSTERIORE

FIBROSCOPIA
FEES

INFEZIONI RESPIRATORIE

RICORRENTI

ASPIRAZIONI RIPETUTE

[ VIDEOFLUOROSCOPIA







LLTRATTAMENTO FARMACOLOGICO DELLA

SCLALORREA




ROADMAP

PROBLEMI
SE E QUALI FARMACI REPERIMENTO FF

COME DIAGNOSTICARE

MONITORAGGIO
CHI TRATTARE
A CHI TRATTAMENTI DI

SECONDO LIVELLO




CHI TRATTARE

IMPATTO SU QofL
PERDITA COMPETENZE DEGLUTITORIE

E FONATORIE

INFEZIONI RESPIRATORIE
RICORRENTI

RIFLESSI PROTETTIVI
ASSENTI/IPOVALIDI

1l



ROADMAP

PROBLEMI
SE E QUALI FARMACI REPERIMENTO FF

COME DIAGNOSTICARE

MONITORAGGIO
CHI TRATTARE
A CHI TRATTAMENTI DI

SECONDO LIVELLO




CHIRURGIA

CURE OD/ORL

IGIENE




CHIRURGIA

CURE OD/ORL

IGIENE

TUTTI 1 PZ
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CURE OD/ORL

TUTTI 1 PZ




CURE OD/ORL

IGIENE

4

BUON CONTROLLO CAPO
RITARDO LIEVE
SCIALORREA LIEVE-MODERATA

CHIRURGIA




" Ko

A N como

CURE OD/ORL

IGIENE FORME SEVERE

RITARDO SEVERO
SCIALORREA POSTERIORE
FALLIMENTO PRECEDENTI TP




CHIRURGIA

CURE OD/ORL

IGIENE
FALLIMENTO FARMACI

> 4 ANNI




TERAPIA FARMACOLOGICA < < , )

SCOPOLAMINA

GLICOPIRROLATO

TOSSINA BOTULINICA




GLI EFFETTI COLLATERALI
ANTICOLINERGICI

GI: , nausea e vomito, dolore addominale

CUTE E MUCOSE: , ipoidrosi, disidratazione, prurito

APP. Genitourinario: ritenzione

SNC: cefalea, , insonnia , peggioramento epi

SCV: aritmia/ palpitazioni, ipo/ ipertensione

APP visivo: nistagmo, midriasi, aumento pressione OO




Scopolamina vs glicopirrolato

O 1 Caratteristiche

bambino

'
0 2 Preferenza del

genitore

Disponibilita’ farmaco




NON ESISTE UN FARMACO
[DEALE




SCOPOLAMINA

SCARSA MODULABILITA’
MAGGIORI EFFETTI “CENTRALI”

APPLICAZIONE OGNI 72 ORE
EFFICACIA ++




NON LIMITI DI ETA’

NO LIMITE MAX (ma considera altre strategie se necessario pi1 di 1 + %2 patch)
NON TAGLIARE
RUOTARE LA SEDE




GLICOPIRROLATO

SOMINISTRAZIONE 3/DIE
DIGIUNO
COSTI E DISPONIBILITA’

MODULABILITA’
MINORI EFFETTI CENTRALI”
EFFICACIA ++++
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MONITORAGGIO
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DISPONTBILITA" FARMACT ANTICOLINERGICT

SCOPOLAMINA GLIGOPIRROLATO
v" Non erogata da SSN 7 s S © = Comtl s

% Ordinabile all’estero 7 Uheibeage df Eommite galeniche



ROADMAP

PROBLEMI
SE E QUALI FARMACI REPERIMENTO FF

COME DIAGNOSTICARE

MONITORAGGIO
CHI TRATTARE
A CHI TRATTAMENTI DI

SECONDO LIVELLO




Ll MONITORAGGIO DEL BAMBINO NEL TEMPO

- Regolare la dose del farmaco

- / Cambiare strategia in caso di effetti collaterali maggiori



CENTRALITA’ DI BAMBINO E FAMIGLIA

SCIALORREA ANTERIORE / POSTERIORE

PRECOCEMENTE O ANTICIPATORIAMENTE SE SCIALORREA
POSTERIORE

RETE TERRITORIO-OSPEDALE
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WEBINAR

| PROBLEMI DELLA SALIVAZIONE
DEL BAMBINO

CON DISTURBO NEUROLOGICO
COMPLESSO

DIAGNOSI E TRATTAMENT®

\ REASONS
edalle1745alle 2 '_;' forma Zoom S (.

Studio osservazionale sull’utilizzo del
glicopirronio nel trattamento della
scialorrea severa in malattie neurologiche
rare

Dr Alberto Danieli
IRCCS E. Medea, Polo di Conegliano (TV)



GLICOPIRRONIO

Farmaco anticolinergico di sintesi. Il suo effetto si manifesta
attraverso il blocco dell’azione dell’acetilcolina a livello dei
recettori di questo neurotrasmettitore

Ridotta capacita di attraversare la barriera emato-encefalica e
ridotta capacita di raggiungere il sistema nervoso centrale

| recettori muscarinici dell’acetilcolina sono  distribuiti
nell’organismo e il glicopirronio non ha azione selettiva per le
ghiandole salivari (possibili effetti collaterali sistemici)

E’ una terapia utilizzata correntemente nella pratica clinica

E’ supportata da evidenze scientifiche

| dati su efficacia e tollerabilita a lungo termine sono
limitati



Tipologia dello studio: osservazionale prospettico,

multicentrico

La somministrazione del farmaco glicopirronio rientra nella normale pratica
clinica e la decisione di prescrivere il medicinale é del tutto indipendente da

quella di includere il paziente nello studio.



Glicopirronio bromuro 400 mcg/ml, equivalenti a 320 mcg/ml di glicopirronio — indicato nel
trattamento della scialorrea severa in bambini e adolescenti di eta pari o superiore a 3 anni

con patologie neurologiche croniche

Controindicazioni all’utilizzo di glicopirronio

- Glaucoma

- ritenzione urinaria

- insufficienza renale

- anamnesi di ostruzione intestinale, colite ulcerosa, ileo paralitico, stenosi pilorica e miastenia
grave



Popolazione in studio

Criteri di inclusione
- pazienti , tra i3 e i 17 anni, con diagnosi clinica e/o genetica di malattia

rara e scialorrea severa trattati con glicopirronio secondo indicazione medica.

Criteri di esclusione

- pregressa terapia con glicopirronio

- pazienti i cui genitori/caregivers non garantiscano adeguata collaborazione nella
valutazione longitudinale degli effetti della terapia (compilazione periodica scale valutative)



OBIETTIVI

L obiettivo dello studio osservazionale € quello di valutare 'efficacia clinica e la sicurezza del
glicopirronio nel trattamento di pazienti pediatrici con scialorrea associata a malattie rare.
'attenzione si focalizza anche sull'influenza che il farmaco puo avere sulla qualita di vita del
bambino e di chi si prende cura di lui

|. Outcome primario

Efficacia e sicurezza dopo 1 anno di terapia con glicopirronio nel trattamento della scialorrea
in pazienti pediatrici.

Il. Outcome secondario

Efficacia e sicurezza a 4,12, e 24 settimane di trattamento, impatto sulla qualita di vita a 4,
12, 24 e 52 settimane dall'inizio del trattamento



Disegno dello studio

Periodo basale di osservazione: valutazione medica e logopedica, somministrazione scale
Drooling Severity and Frequency Scale (DSFS), Drooling Impact Scale (DIS), Treatment
Satisfaction Questionnaire for Medication -14 (TSQM - 14)

La valutazione dell’efficacia verra valutata analizzando il miglioramento, rispetto al periodo di
osservazione basale, nei punteggi delle scale DSFS, DIS e TSQM-14 somministrate a 4,12,
24, 52 settimane.

La valutazione della sicurezza verra valutata con la scala TSQM-14 somministrata a 4, 12,
24, 52 settimane e confrontata con le valutazioni nel periodo basale

La valutazione dellimpatto sulla qualita di vita verra valutata con la scala TSQM-14
somministrata a 4, 12, 24, 52 settimane e confrontata con le valutazioni nel periodo basale



Gli incrementi del dosaggio saranno decisi dal medico, utilizzando come guida I'RCP del farmaco e
comunque aumentando la dose fino al raggiungimento di un controllo soddisfacente della scialorrea.
La dose potra essere variata a giudizio del medico secondo le condizioni cliniche del paziente.

Tabella 1. Tabella di dosaggio per bambini e adolescenti con funzione renale normale.

Peso Livello di Livello di Livello di Livello di Livello di
dosaggio 1 dosaggio 2 dosaggio 3 dosaggio 4 dosaggio 5

kg (~12,8 pg/kg)’ (~25,6 pg/kg)’ (~38,4 ng/kg)’ (~51,2 pg/kg)’ (~64 pg/kg)’
ml ml ml ml ml

13-17 0.6 1.2 1.8 2,4 3*

18-22 0.8 1.6 2,4 3.2 4%

23-27 1 2 3 4 5*

28-32 1.2 2,4 3.6 4,8 6*

33-37 1.4 2,8 4,2 5,6 6*

38-42 1.6 3.2 4.8 6*

43-47 1.8 3,6 5.4 6*

248 2 4 6* 6 6

'siriferisce a pg/kg di glicopirronio - ¥*Dose singola massima in questa fascia di peso



VALUTAZIONE LONGITUDINALE DELLA SCIALORREA

Drooling Severity and Frequency Scale (DSFS): validata da Thomas-Stonnel e Greenberg, questa scala di
valutazione ¢ facile e veloce da usare nella pratica clinica e si basa su una valutazione fatta da parte dei genitori
riguardo alla severita e alla frequenza della scialorrea.

Drooling Severity and Frequency Scale
Gravita — quanto suo figlio/a ha sbavato?
Asciutto (non shbava mai)
Lieve (labbra umide)
Moderato (Iabbra e mento/gote umidi)
Severo (vestiti umidi)
Abbondante (vestiti umidi, mani umide, oggetti raggiunti umidi)

O WIN|F

Frequenza — quante volte suo figlio/a ha sbavato ?
Mai

Occasional mente

Frequentemente

Costantemente

AHIWIN|F-




VALUTAZIONE LONGITUDINALE DELLA SCIALORREA

La Drooling Impact Scale (DIS): si basa su un questionario somministrato
alla famiglia in cui si susseguono 10 domande, a cui rispondere disponendo
di una scala da 1 a 10. Il tema e ancora quello della severita e della
frequenza della scialorrea, ma ci si concentra anche sul peso che |l
problema rappresenta sia in termini di attenzione nella sua gestione sia in

termini di impatto sulla qualita di vita.



Drooling I mpact Scale (DIYS)

Durante la scorsa settimana

1.Quanto frequentemente suo figlio/a ha avuto scialorrea?
Pernula 1 .2 .3 .4 .5 .6 .7 .8 .9 . 10 Costantemente

2.Quanto severa era la scialorrea ?
Nonlhaavuta 1 . 2 .3 .4 .5 .6 .7 .8 .9 . 10 Profusa

3.Quante volte al giorno ha dovuto cambiare bavaglini o indumenti a causa della scialorrea ?
Unavolta/mai 1 . 2 . 3 .4 .5 .6 .7 .8 .9 . 10 10o0piuvolte

4.Quanto sgradevole era I’odore della saliva su suo figlio/a ?
Nonsgradevole 1 . 2 . 3 .4 .5 .6 .7 .8 .9 . 10 Moltosgradevole

5. Quanta irritazione della pelle ha avuto suo figlio/a a causa della scialorrea ?
Nessuna 1 . 2 .3 .4 .5 .6 .7 .8 .9 . 10 Graveirritazione

6. Con quale frequenza ha avuto bisogno di asciugare la bocca di suo figlio/a ?
Mai 1 .2 .3 .4 .5 .6 .7 .8.9 .10 Sempre

7. Quanto sembrava imbarazzato/a suo figlio/a a causa della sua scialorrea ?
Pernula 1 .2 .3 .4 .5 .6 .7 .8 .9 . 10 Moltoimbarazzato

8. Quanto ha dovuto pulire la saliva dagli oggetti domestici, giocattoli, mobili, computer ?
Mai 1 .2 .3 .4 .5 .6 .7 .8.9 .10 Sempre

9. In che misura la scialorrea di suo/a figlio/a ha influenzato la sua vita?
Pernulla 1 . 2 .3 .4 .5 .6 .7 .8 .9 . 10 Notevolmente

10. In che misura la scialorrea di suo figlio/a ha influenzato la tua vita e quella della tua famiglia ?
Pernulla 1 . 2 .3 .4 .5 .6 .7 .8 .9 . 10 Notevolmente



Treatment Satisfaction Questionnaire for Medication -14 (TSQM - 14)

Il TSQM ha quattro settori di valutazione: efficacia, effetti collaterali, accettabilita e soddisfazione globale del

trattamento TSQ].\)I {Versionz 1.4)

Questionario sulla soddisfazione per il trattamento con il farmaco

Istruzioni: La preghiameo di riflettere sul sue livello di soddisfazione o
insoddisfazione riguarde al farmace che sta assumendo in questa
sperimentazione clinica. Vorremmo la sua opinione sull'efficacia, sugli effetti
collaterali e sulla praticita del farmaco durante e ultime 2-3 sefimane o
dall'ultima volta che ['ha assunfo.Per ogni domanda, contrassegni solo la
risposta che meglio corrisponde alle sue esperienze.

1 Quanto & soddisfattora o insoddisfatto/a della capacita del fannaco di prevenire o trattare 1l suo
problema?

[y Estremamente insoddisfatto/a
[; Moito insoddisfatto’a

[y Insoddisfatto/a

[y Abbastanza soddisfatto/a
s Soddisfatto/a

e Molto soddisfatto‘a

[J5 Estremamente soddisfatta/a

2 Quanto & soddisfatto/a o msoddisfatta/a del modo 1 cui il farmaco allevia 1 suol sinfonu?

[y Estremamente insoddisfatto’a
[y Moito insoddisfitto/a

Oy Insoddisfatto/a

[y Abbastanza soddisfatto/a
s Soddisfatto/a

e Moito soddisfatto‘a

[; Estremamente soddisfaito/a

3. Quanto & soddisfatte’a o mseddisfatto’a della quantita di tempo che 1l farmaco impiega ad
agire?

[y Estremamente insoddisfatto/a
[z Molto insoddisfatto/a

[y Inscddisfatto/a

s Abhbastanza soddisfatto/a
s Soddisfatto/a

s Molto seddisfatto/a

[y Fstremamente soddisfatto/a

4 Questo farmaro le cansa effetti collaterali di qualche genere?

;. s
[y No (in questo caso, passi alla domandan 9)

5. Quanto sono fstidiost gh effett collaterali del farmaco che assume per trattare 1 suo
problema?

[} Estremamente fastidios]
[; Molto fastidiosi

O Abbastanza fastidiosi
[l Unpo' fastidiosi

U5 Per niente fastidios

6 In che misura gli effetti collaterali interferiscono con la sua salute fisica e capacita di
svolgere le sue atiivitd quotidiane (es. forza fisica. livello di enerma, ecc.)?

; Moltissimo
[ Molto
:lj Abbastanza
O Poco
[Js Per niente

7 In che misura gh effefh collateral interferiscono con le sue fimzion mentali (es_1a capacita ¢
pensare lucidamente. di restare sveglios ecc.)?

Oy Moltissimo
[l Molto
[; Abbastanza
O Poco
s Per niente

8§ In che misura gh effethi collaterali del farmaco mfhwscono sul suo grado di soddisfazione
generale per 1l farmaca?

O, Moltissimo
[: Molto
Uls Abbastanza
Oy Paco

s Per mients

9. Quanto facile o difficile ¢ I'impiego del farmaco nella sua forma attuale?

Oy
()
|
Oy
ils
Ce
-

Estremamente difficile
Molto difficile
Difficile

Abbastanza facile
Facile

Ilolto facile
Estremamente facile

10. Quanto facile o difficile e pianificare quando usare il farmaco ogni volta?

Oy

Estremamente difficile

: Molto difficile
: I[hificile

Abbastanza facile
Facile
Molto facile

- Estremamente facile

11. Quanto & comode o scomodo assumete 1l farmaco come da istuzioni?

[y
s
Eh
O
s
s
O,

Estremamente scomodo
IMolto scomodo
Scomodo

Abbastanza comodo
Comodo

Molto comodo
Estremamente comado

12, Complessivamente, quanto € sicuro/a che il farmaco le sia di giovamento?

i
s
s
[y
Os

Per niente sicuro/a
Poco sicuroia
Abbastanza sicuro'a
Molto sicuro/a
Estremamente sicnra/a

13 Quanto & sicuro/a che : vantagm offert dal farmaco superino gh svantaggi?

Ll
[a
s
[y
s

Per niente sicuro/a
Poco sicuroia
Abbastanza sicureda
Molto sicurofa
Estremamente sicnra/a
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EFFETTI AVVERSI

Effetti avversi piu importanti (richiedono immediata attenzione medica)

- difficolta a urinare e svuotare la vescica (ritenzione urinaria)

- difficolta a defecare, comparsa/aggravamento significativo stipsi

* infezioni respiratorie gravi (polmonite)

« reazione allergica (eruzione cutanea, prurito, difficolta a respirare o deglutire,
capogqiri)

 riduzione sudorazione — rischio rialzo eccessivo della temperatura corporea
 alterazione della frequenza cardiaca e della pressione arteriosa
e aumento pressione intraoculare



